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CARTA CIENTIFICA

Origen anémalo de la arteria -
pulmonar izquierda en una cohorte
pediatrica: experiencia unicéntrica

de 20 afios

Left pulmonary artery sling in a pediatric
cohort: a single-center 20-year experience

Sra. Editora,

El origen anomalo de la arteria pulmonar izquierda (API),
también conocido como sling pulmonar, es una malfor-
macion rara en la que la API, en lugar de nacer del
tronco pulmonar, se origina en la arteria pulmonar derecha,
pasando por encima del bronquio principal derecho y luego
entre la traquea y el esdfago para alcanzar el hilio pulmonar
derecho, dando lugar a un anillo vascular'?. Esta anoma-
lia provoca la obstruccion anatémica del bronquio principal
derecho, la traquea o ambos'. La mayoria de los pacientes
presentan sintomas respiratorios (sibilancias, estridor o tos)
e infecciones respiratorias recurrentes de gravedad variable
seglin el grado de estenosis traqueal (ET) concomitante, que
define su evolucion clinica y pronéstico’. Actualmente, un
numero cada vez mayor de pacientes alcanza la edad adulta
gracias a las mejoras en la atencion neonatal y el abordaje
quirdrgico, aunque su diagnostico prenatal puede seguir
siendo inadecuado debido al escaso conocimiento de esta
entidad®. Por ello, el objetivo del estudio fue describir 12
casos pediatricos de origen andmalo de la APl para aumentar
el indice de sospecha de los pediatras con el objetivo de que
se incluya esta entidad en el diagndstico diferencial de los
lactantes con clinica respiratoria persistente o recurrente.

Se llevo a cabo un estudio observacional retrospectivo en
el que se incluy6 a 12 pacientes pediatricos con origen ano-
malo de la API (octubre 2003-septiembre 2024). Los datos
cuantitativos, que no seguian una distribucion normal, se
presentan como mediana y rango intercuartilico (RIC). Las
variables categdricas se presentan como frecuencias abso-
lutas (n) y porcentajes (%).

La tabla 1 muestra las caracteristicas demograficas y
clinicas de los pacientes. La mediana de edad al diagnds-
tico fue de 4,3 (0,9-43,2) meses; la mediana del tiempo de
seguimiento fue de 0,6 (0,2-12,0) afos. El diagnostico fue
postnatal en todos los pacientes excepto uno (paciente 8).

https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2025.503999

Once pacientes (83,3%) fueron intervenidos para corregir
el sling pulmonar (edad mediana 5,6 [1,8-34,7] meses). Se
practicé desinsercion de la API de su origen andémalo en la
arteria pulmonar derecha, con translocacion anterior a la
traquea, liberandose asi el espacio retrotraqueal, y anasto-
mosis directa al tronco de la arteria pulmonar.

Todos los pacientes presentaban ET. Esta no mejoro tras
la correccion quirdrgica del sling en tres de los once pacien-
tes intervenidos (pacientes 3, 6 y 7; fig. 1). La paciente 7
requirié multiples intervenciones quirdrgicas por ET y gra-
nuloma tras varios fracasos en la extubacién durante el
posoperatorio. Tras una de las intervenciones, desarrollo
fallo respiratorio debido a la obstruccion total de la via aérea
por el granuloma, falleciendo a los 87 dias de la correc-
cion quirdrgica (6,2 meses de edad). En la paciente 9 no fue
posible realizar la correccion quirtrgica del sling porque la
gravedad de la ET y la presencia de anillo vascular completo
impidieron la intubacion (un mes de edad) (Figura suple-
mentaria 2). Dada la presencia de numerosas malforma-
ciones concomitantes y el pronostico fatal, se decidid
limitar el esfuerzo terapéutico conjuntamente con los
padres.

Tres pacientes (25,0%) murieron durante el posoperatorio
(pacientes 7, 8 y 9). La paciente 8 muri6 en contexto de
sospecha de sepsis el dia siguiente a la intervencion (1,4
meses de edad).

El tiempo de seguimiento mediano fue de 0,6 (0,2-12,0)
anos en la muestra total y de 10,0 (0,5-12,5) anos en los
supervivientes. Al final del seguimiento, todos los pacien-
tes intervenidos continuaban vivos y asintomaticos a una
mediana de 4,4 (0,1-13,9) afos tras la cirugia.

Hasta donde sabemos, este es el estudio sobre el ori-
gen anomalo de la APl con mayor nimero de pacientes
a nivel nacional’>. Como ya mencionamos, la presentacion
mas comuln del sling pulmonar es la clinica respiratoria,
mas concretamente estridor, disnea o sibilancias simulando
neumonia recurrente o bronquiolitis*>. En consonancia, la
mayoria de nuestros pacientes presentaron manifestaciones
respiratorias.

La ET se asocia al sling pulmonar en el 60-100% de los
pacientes con dicha malformacion, como se observé en
nuestro estudio®>. La evaluacion preoperatoria de la ET es
crucial para una planificacion 6ptima del abordaje quirdr-
gico, y la traqueoplastia deslizante es la técnica utilizada
con mayor frecuencia para su manejo®. Actualmente no
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Tabla 1 Caracteristicas clinicas y demograficas de la cohorte de pacientes con sling de la arteria pulmonar izquierda
Paciente Edad al  Clinica Anomalias CV Otros hallazgos Conf. Dx Cirugia Edad interv. VM (d) Seg. (a) Evolucion Lesiones Grado de ET Interv. TE Edad interv. Motivo
(no.) sexo Dx asociadas (m) Ccv ET (a) interv. ET
1 Varon 5,4a Dificultad Foramen oval TC RAPI 7,5 5 8,3 v Ninguna Leve Plastia en 0,6 Dificultad
respiratoria, estridor permeable bronquio respiratoria
pulmonar
derecho
2 Varon 4,2 a Dificultad respiratoria Vena cava superior Discapacidad RM RAPI 21,7 0 12,0 ' Estenosis Leve No
izquierda persistente intelectual leve PAI
a seno coronario
3 Mujer 2,3a Dificultad DAP TC RAPI, SDAP 11,5 19 12,6 Vv Ninguna Moderada Reseccion T 5,7 Disnea de
respiratoria, estridor con laser esfuerzo
CO,
Incision y 15,8
dilatacion T 16,2
4 Varon 2m Insuficiencia cardiaca CIA, DAP TC RAPI, SDAP 2,6 1 11,4 ' Estenosis Leve No
leve APD
5 Varon 4m Dificultad DAP TC RAPI 3,7 20 0,1 \% N/A Leve No
respiratoria, Cat.
sibilancias Cierre DAP
6 Varon 3m Dificultad CIA, DAP, CIV, VAB Sindrome de BOR TC RAPI, SDAP 1,6 16 12,9 v CIA Grave 2 0,1 Fracaso de
respiratoria, (hipoacusia 1A leve dilataciones extubacion
hipotonia neurosensorial, T
malformaciones
auriculares, restos
bilaterales del arco
branquial bilateral,
paralisis facial
periférica congénita)
Reseccion 2,2 Infecciones
anillo respiratorias
vascular y recurrentes
traqueoplas-
tia
7 Mujer 4m Dificultad DAP TC RAPI, 3,3 87 0,2 F Ninguna Grave 3 0,2-0,5 Multiples
respiratoria, estridor SDAP dilataciones fracasos de
bifasico T extubacion

2 stents T

4 cauteriza-
ciones de
granuloma
2
dilataciones
de stent

;
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Tabla 1  (continuacion)

Paciente Edad al  Clinica Anomalias CV Otros hallazgos Conf. Dx Cirugia Edad interv. VM (d) Seg. (a) Evolucion Lesiones Grado de ET Interv. TE Edad interv. Motivo
(no.) sexo Dx asociadas (m) Ccv ET (a) interv. ET
8 Mujer 14d Dificultad respiratoria Dextrocardia, DAP TC RAPI, 1,4 1 0,1 F Ninguna Grave No
SDAP

9 Mujer 2d Dificultad respiratoria CIV Sindrome de TC Ninguna 0,7 0,08 F Ninguna Grave No

Goldenhar

(malformaciones

auriculares,

polidactilia,

malformaciones
costovertebrales,
defecto grave en la
segmentacion,

hipotonia
generalizada)
10 Mujer 29a Dificultad DAP TC RAPI, SDAP 39,1 0 0,5 \ Ninguna Leve No
respiratoria,
neumonia
11 Varon 3,8a Atragantamiento y tos DAP Sindrome TC RAPI, 48,6 0 0,6 \ Ninguna Leve No
cronica Mowat-Wilson (retraso SDAP

grave del desarrollo,
rasgos dismorficos,
hipospadias)
12 Varon 8,6 a Asma bronquial Ninguna TC RAPI 111,1 0 0,6 ) Ninguna Leve No

a: anos; BOR: branquio-oto-renal; Cat: cateterismo; CIA: comunicacion interauricular; CIV: comunicacion interventricular; Conf: confirmacion; CV: cardiovascular(es); d: dias; DAP: ductus
arterioso persistente; Dx: diagnostico; ET: estenosis traqueal; F: fallecido; IA: insuficiencia adrtica; Interv: intervencion; m: meses; N/D: no disponible; RAPI: reimplante de arteria
pulmonar izquierda; RM: resonancia magnética; SDAP: seccion del ductus arterioso persistente; Seg: seguimiento; T: traqueal(es); TC: tomografia computarizada; V: vivo; VAB: valvula
aortica bicuspide; VM: ventilacion mecanica.
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Figura 1
visualizacion de sling de la arteria pulmonar izquierda.

Imagenes de tomografia computarizada (TC) axial y con reconstruccion volumétrica tridimensional del paciente 6 con

Imagen de TC axial (A) que muestra el origen anémalo de la arteria pulmonar izquierda (flecha amarilla) en la arteria pulmonar
derecha, y su curso rodeando el bronquio principal izquierdo (flecha azul), consistente con sling de la arteria pulmonar izquierda.
Imagenes con reconstruccion 3D (B, C, D) que muestran el curso de la arteria pulmonar izquierda (flecha amarilla; C, D) en relacion
con las vias aéreas (B, C, D). Se puede apreciar la dilatacion del esofago (asterisco blanco) (D). Imagenes de endoscopia virtual
(E, F, G, H) que muestran la traquea (E), con estenosis significativa de la traquea (F), la bifurcacion bronquial (G) y el bronquio

izquierdo (H).

hay consenso con respecto a las indicaciones especificas de
la intervencion traqueal en contexto de sling pulmonar®’.
No obstante, Muthialu et al. describieron la correccion del
sling pulmonar incluso con malformaciones de la via aérea
concomitantes®. Ninguno de nuestros pacientes operados
fue sometido a una reconstruccion traqueal en la misma
intervencion, aunque tres requirieron cirugias traqueales
posteriores. Esto podria explicarse en parte por el hecho de
que, en nuestro centro, la indicacion de cirugia traqueal se
basa en las dificultades de ventilacion y/o la imposibilidad
de extubacion. Ademas, la ET se asocia con una tasa de mor-
talidad del 11-45%°, en consonancia con nuestros resultados
(16,7%). Es posible que un abordaje mas agresivo de la ET,
con reconstruccion traqueal concomitante, hubiera evitado
el desenlace mortal.

Previamente, Goldstein et al. describieron una incidencia
alta de estenosis de la arteria pulmonar al nivel al que se
reimplant6 la API, que requiri6 intervencion en el 45% de
los casos®. En cambio, la incidencia en nuestro estudio fue
menor (8,3%).

En conclusion, el diagndstico del origen anémalo de
la API presenta un reto debido a su baja frecuencia y

amplio espectro clinico. No obstante, los pediatras debe-
rian tener en cuenta esta malformacion en el diagnostico
diferencial de lactantes con sintomas respiratorios, ya que
el diagnostico temprano es fundamental para el inicio
precoz del tratamiento y seguimiento con el objetivo de
reducir las lesiones postoperatorias residuales y su mor-
bilidad, como demuestran nuestros resultados. Ademas,
hay que considerar la reparacion de la ET en pacien-
tes con sling pulmonar, ya que puede provocar la muerte
del paciente. No obstante, son necesarios mas estudios,
no solo para definir mejor el consenso sobre el abor-
daje quirlrgico de la ET, sino también para mejorar la
comprension de la etiologia del sling pulmonar y sus anoma-
lias asociadas. Esto mejoraria tanto su delineacion clinica
como la concienciacion de los profesionales sobre esta
afeccion.

Financiacion

El presente estudio no ha contado con financiacion externa.
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Consideraciones éticas

Los autores declaran que todos los procedimientos que han
contribuido a este trabajo se ajustaron a las normas éticas
de las guias nacionales pertinentes y fueron aprobados por
el comité institucional del Hospital Sant Joan de Déu.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningn conflicto de intereses.

Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo en
su version electronica disponible en http://dx.doi.org/
10.1016/j.anpedi.2025.503999.
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